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Ozet

Amag: Subakut sklerozan panensefalit (SSPE) merkezi sinir sisteminde kiza-
mik viriistiniin ge¢ komplikasyonu olarak ortaya cikan bir yavas virtis enfek-
siyonudur. Bu calismada SSPE’li hastalarimizin klinik ve radyolojik 6zellikleri-
ni arastirmay! amagladik. Gereg ve Yontem: Calismaya, Harran Universite-si
Cocuk Néroloji Klinigi ve Biilent Ecevit Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagli-
81 ve Hastaliklari Kliniginde takip edilen toplam 19 SSPE hastasi alindi. Has-
talar yas, cins, kizamik dykiisii, bagvuru sikayetleri, klinik evre ve beyin man-
yetik rezonans goriintiileme (MRG) bulgulari agisindan degerlendirildi. Bulgu-
lar: Hastalarin %68.4'ti (n=13) erkek, %31.6’si (n=6) kizdi. Hastalarin basvuru
aninda %31.5’'inde (n=6) atonik ve miyoklonik nobet, %20’sinde (n=4) mental
ve davranis degisikligi gozlendi. Beyin MRG’ sinde en fazla tutulum gésteren
alanlar kortikal, subkortikal ve periventrikiller beyaz cevher bélgeleri idi. Ol-
gularin %36.8’'inde (n=7) normal beyin MRG bulgulari tespit edildi. Tartisma:
SSPE’ nin endemik olarak goriildigi bolgelerde yasayan ¢ocuklarda atonik ve
miyoklonik nobet, kisilik degisikligi, saldirgan davranis ya da icine kapanma
gibi psikiyatrik bulgularin varligi hastalik icin uyarici olmalidir. Bununla birlik-
te, hastaligin erken evrelerinde beyin MRG bulgularinin yiiksek oranda normal

olabilecegi g6z 6niinde bulundurulmalidir.
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Abstract

Aim: Subacute sclerosing panencephalitis (SSPE) is a slow virus infection,
arising in the central nervous system in the form of late complication of
measles virus. In this study we aimed to research the clinical and radiological
features of our patients with SSPE. Material and Method: The study was
attended by 19 patients with SSPE being followed-up in the Child Neurology
Clinic of the Medical Faculty of Harran University. Patients were assessed as
per the following aspects, including age, gender, measles case, complaints
resulting in the application, findings from clinical phase and magnetic
resonance imaging (MRI) of brain. Results: While 68.4% (n = 13) of the
patients were male, remaining 31.6% (n = 6) thereof were female. At the
time of application, atonic and myoclonus seizures were seen among 31.5%
(n = 6) of the patients, and mental and behavioral changes were seen among
20% (n = 4) thereof. In MRI of brain, involvement was seen the most in
cortical, sub-cortical, and periventricular white matter fields. Among the
findings from MRI of brain, those detected as normal were 36.8% (n = 7) of
the total. Discussion: At places where SSPE is seen as endemic, presence of
such psychological findings among children, including atonic and myoclonic
seizures, personality changes, aggressive behaviors, or autism, should be
considered as a warning. Meanwhile, it should further be considered that,
MRI of the brain at the earlier stages of the disease may bring forth normal
findings in high ratios.
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Giris

Subakut sklerozan panensefalit (SSPE) merkezi sinir sistemin-
de kizamik virtistinin neden oldugu, nadir gorilen ilerleyici ve
olumcdl bir yavas virlis enfeksiyonudur. Baslica klinik bulgular
kisilik degisikliklerini izleyerek ortaya cikan, miyoklonik nébet-
ler ve ilerleyici mental ve motor yetersizliktir. Bazen atipik bul-
gularla seyredebilen hastaligin patogenezi tam olarak bilinme-
mektedir. SSPE tanisi klinik bulgular, beyin omurilik sivisi (BOS)’
nda artmis kizamik antikorlari ve karakteristik elektroansefalog-
rafi (EEG) bulgulari ile konulur [1]. SSPE tanisinda gortintiileme-
nin yeri sinirlidir. Gortintlileme ydntemleri tani icin gerekli olma-
yIp ayirici tani ve hastaligin gidisi hakkinda bilgi verir. Manyetik
rezonans gorintileme (MRG) giinimiizde en duyarh gorintile-
me yontemidir [2]. Bu retrospektif calismada, Harran Universi-
tesi Cocuk Noroloji Klinigi ve Biilent Ecevit Universitesi Tip Fa-
kiiltesi Cocuk Saglhigi ve Hastaliklari Kliniginde SSPE tanisi alan
19 hastanin klinik ve beyin MRG bulgularinin degerlendirilmesi
amaclanmistir.

Gerec ve Yontem

Bu retrospektif calismaya, haziran 2007 - mayis 2012 tarih-
leri arasinda Harran Universitesi Cocuk Néroloji Klinigi ve Bii-
lent Ecevit Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hasta-
liklart Kliniginde o6ykd, klinik, EEG bulgulari ve BOS’ da artmis
kizamik antikorlarinin varhgina dayanilarak SSPE tanisi konan
hastalardan beyin MRG kayitlarina ulasilabilen 19 hasta alind..
Tim olgularda tani yasi, cinsiyet, kizamik dykiisi, kizamik gecir-
me yasl, kizamik asi dykiisi, basvuru bulgulari, klinik evre ve be-
yin MRG sonuclari geriye donik olarak degerlendirildi. Hastali-
gin evrelendirmesi icin Gascon ve arkadaslari tarafindan gelis-
tirilen yontem kullanildi [3] (Tablo 1). Olgularin klinik nérolojik

Tablo 1. Gascon'a gore [3] Subakut sklerozan panensefalit'de evreleme.

Gascon Evrelemesi

Evre IA:  Davranis, biling ve kisilik degisiklikleri.

Evre IB: Periyodik olmayan, fokal miyoklonik spazmlar.

Evre lIA:  Belirgin mental kétiilesme, miyoklonik spazmlar (periyodik, jenera-
lize ve yiuriimeyi engelleyen diisme ataklarina sebep olan).

Evre IIB:  Apraksi (amagl hareketlerin yapilamamasi), agnozi (duyusal yolla
bir objenin taninmamasi), konusma giigliigii. Motor bulgular: spas-
tisite, ataksi, yardimla yiriime.

Evre llIA:  Konusmanin azalmasi, gérmede azalma, dik oturabilme, sik miyok-
lonik spazmlar (her 3-5 saniyede bir) , nobetler (var veya yok).

Evre llIB:  Spontan konugsmanin kaybi, anlama yeteneginin azalmasi/yok ol-
masi, korlik, miyoklonik spazmlar. Yataga bagimlilik ve disfa-
ji. EEG’de zemin aktivitesini delta dalgalarinin olusturmasi. Baska
anormal hareketler: Kore, ballismus.

Evre IV: Miyoklonik spazmlarin kaybolmasi ve EEG'de diisiik voltaj ve peri-

yodik yavas dalga komplekslerinin kaybolmasi. Bitkisel hayat do-
nemi bulgular.

Tablo 2. Dyken'a gére [4] Subakut sklerozan panensefalit hastalarinda tani kri-
terleri.

Dyken Kriterleri

Klinik: ilerleyici, subakut mental kétiilesme ile myoklonus ben-
zeri tipik bulgularin varhig

EEG: Peryodik, stereotipik, yiiksek voltajli desarjlar

BOS: Oligoklonal pattern veya gamaglobulin yiiksekligi

Kizamik Antikorlari:  Serumda yiiksek titre >1:256 ve/veya BOS’ta >1:4

Beyin biyopsisi: Panensefalitin gosterilmesi

anormalliklerinin puanlandiriimasinda Dyken’ in gelistirdigi no-
rolojik dizabilite indeksi kullanildi [4] (Tablo 2).

Bulgular

Calismaya toplam 19 hasta alindi. Hastalarin %68.4'i (n=13)
erkek, %31.6’s1 (n=6) kizdi. Olgularin %26.3’i (n=5) sehirde,
%73.7'si (n=14) ise kirsal bolgede yasamakta idi. Hastalarin
%84.2’si (n=16) 14 yasindan 6nce tani almisti. Hastalarimizda
kizamik gecirme orani %89.4 (n=17) idi ve kizamik geciren olgu-
larin %68.4'l (n=13) 24 aydan énce kizamik gecirmisti. Hasta-
larin %78.9'una (n=15) hi¢ kizamik asisi yapilmamisti. Olgularin
cocuk noroloji tinitesine bagvurusu aninda %31.5’inde (n=6) ato-

Tablo 3. Subakut sklerozan panensefalitli hastalarin basvuru anindaki klinik bul-
gular

%

3

Atonik ve miyoklonik nébet 6 315
Atonik ve miyoklonik nébet ile birlikte davranis degisikligi 5 26.3
Mental ve davranis degisikligi 4 20
Gorme kaybi 1 52
Jeneralize tonik ve klonik nobet 2 104
Psodotiimor serebri 1 52

nik ve miyoklonik nébet, %20’sinde (n=4) mental ve davranis de-
gisikligi gozlendi (Tablo 3).

Olgularin basvuru aninda cekilen beyin MRG’ lerinin %52.6’sin-
da (n=10) subkortikal tutulum, %31.5’inde (n=6) kortikal tutu-
lum, %42.7’inde (n=8) kortikal atrofi, %36.8’inde (n=7) peri-
ventrikiler tutulum, %10.5’inde (n=2) bazal gangliyon tutulu-
mu, %10.5’inde (n=2) serebellum tutulumu goérildi. %36.8’inde
(n=7) ise normal beyin MRG bulgulari tespit edildi. Hastalar bas-
vuru anindaki klinik evreleri bakimindan incelendiginde %5.2’si-
nin (n=1) Evre IAda, %710.4’Unin (n=2) Evre IB’'de, %31.5’inin
(n=6) Evre IIAda, %20.8’inin (n=4) Evre IIB'de, %10.4’liniin (n=2)
Evre llIAda, %10.4’tGntn (n=2) Evre IlIB’'de ve %10.4’Gnln (n=2)
Evre IV'te oldugu gorildi (Tablo 4).

Tablo 4. Subakut sklerozan panensefalit hastalarinin tani anindaki beyin man-
yetik rezonans gortintileme bulgulari

Beyin MR SSPE KLINIK EVRE

lge?]:i”t“" IA B WA B WA B IV Toplam
=1 =2 =6 =4) (n=2 ) - 19

bulgulari (=1)  (n=2) (n=6) (n=4) (n=2) (n=2) (n=2) (n=19)

Normal 2 2 1 1 1 0 0 7

Kortikal 0 0 0 1 2 2 ] 6

Subkor- 0 1 2 1 3 2 1 10

tikal

Perivent- 0 1 2 1 2 1 0 7

rikiler

Psodotii- O 0 0 1 0 0 0 1

mor

serebri

Korpus 0 0 0 1 2 1 0 4

kallozum

Bazal 0 0 0 0 1 1 0 2

gangli-

yon

Serebel- 0 0 0 1 1 0 ] 3

lum

Kortikal 0 0 0 0 0 0 ] 0

Atrofi

Beyin 2 0 3 1 2 1 8 5

sapl
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Tartisma

SSPE hastaligi patogenezi yeterince aydinlatiimamis ve kizamik
enfeksiyonunun ge¢ komplikasyonu olarak ortaya cikan bir ya-
vas virls enfeksiyondur. Hastalar genellikle mental kotilesme
ve miyoklonik ataklar ile beraber aylar veya birkac yil icerisin-
de yiiksek beyin fonksiyonlarini yitirerek koma tablosuna girer.
Onceki ¢alismalarda, SSPE’ nin irksal dagiliminin farkli oldugu
ve bolgelere gore hastaligin yayginliginin degistigi gosterilmis-
tir [5;6]. Hastalik erkeklerde ¢ kat daha fazla siklikta gortlmek-
tedir ve erken dénemde kizamik enfeksiyonun gecirilmesi SSPE
icin 6nemli bir risk faktori olarak kabul edilmektedir. Olgularin
%50'si iki yasindan dnce, %75’i dort yasindan 6nce kizamik en-
feksiyonu gecirmektedir [7].

Calismamizda hastalarin %26.3'0 sehirde, %73.7’si kirsal bol-
gede yasamakta idi. Erkek/kiz orani yaklasik 2:1 bulundu. Olgu-
larin %89.4’tinde kizamik gecirme 6ykisi vardi ve kizamik geci-
renlerin %68.4’Ui 24 aydan 6nce kizamik gecirmisti. Hastalarin
%78.9'una kizamik asisi yapilmamisti.

SSPE'nin ilk belirtileri kisilik degisikligi ve okul basarisindaki
azalma olmasidir. Kisilik degisikligi saldirgan davranis goster-
me ya da icine kapanma seklinde olusabilir ve anne babalar ¢o-
cuk hekimleri haricinde cocuk psikiyatrisi servislerine de basvu-
rabilir. Daha sonra, cogunlukla miyoklonik tipte olan, jeneralize
noébetler ortaya cikar. Nébetlerin baslamasindan sonra, hastada
spastisite, demans ve istemsiz hareketlerle tanimlanan hizh bir
norolojik gerileme gozlenir. Belirtilerin baglamasindan sonraki
1 ile 6 yil icinde, cocuk bir kronik bitkisel yasam icindedir [4;8].
Calismamizda hastalarda en sik gériilen klinik bulgular atonik ve
miyoklonik nobet, davranis degisikligi, jeneralize tonik ve klonik
nébet ve gérme kaybi seklinde siralanmakta idi. Bagvuru aninda
%31.5" inde atonik ve miyoklonik nébet, %20’sinde ise mental ve
davranis degisikligi gozlendi.

Hastalarda gériintileme yéntemleri tani, ayirici tani ve hastali-
gin gidisi hakkinda bilgi vermesi bakimindan 6nem arz etmek-
tedir. SSPE’ de beyin MRG bulgulari normal olabilecegi gibi za-
manla kortikal atrofi ve periventrikiiler beyaz cevher degisiklik-
leri gortlebilir [9].

Yis ve arkadaslari [10] calismalarinda en fazla basvurunun Evre
[I'te (%58) oldugunu bildirmelerine ragmen, bizim calismamiz-
da en fazla basvuru Evre II'de (%62.3) idi. Oztiirk ve arkadaslari
[11] SSPE’de periventrikiiler beyaz cevher ve kortikal bolgenin en
sik tutulan alanlar oldugunu rapor etmislerdir. Kulcyzcki ve arka-
daslari [12] beyin MRG'de hastaligin oksipital beyaz cevherden
baslayip frontal beyaz cevhere yayilim gosterdigini rapor etmis-
lerdir. Oya ve arkadaslari ise [13] beyin MRG'de erken dénem-
de kortikal tutulum go6zlenen bu olgularda daha sonra subkorti-
kal beyaz cevher, beyin sapi ve spinal kord tutulumunun izlendi-
gini bildirmislerdir. Tuncay ve arkadaslari da [14] calismalarinda
15 SSPE hastasinin beyin MRG’ sinden 5 tanesinin normal oldu-
gunu bildirmislerdir.

Bizim calismamizda, hastalarin cocuk néroloji tinitesine basvu-
rusu esnasinda cekilen beyin MRG’ lerinde en sik goriilen tutu-
lum alanlar Oztiirk ve ark. [11] yaptiklar ¢alisma ile uyumlu ola-
rak kortikal, subkortikal ve periventrikiiler beyaz cevher bélgele-
ri idi (Tablo 4). Gec tani alan ve ileri evre olgularda ise, korpus
kallosum, beyin sapi ve bazal gangliyon lezyonlarinin da hasta-
larda sik goruldigi saptandi. Ayrica arastirmamizda, tani anin-
da cekilen beyin MRG incelemelerinin %36.8’inin normal olarak

bulunmasi dikkat cekici idi.

Sonug olarak, SSPE’nin endemik olarak gorildigu bolgelerde ya-
sayan ¢ocuklarda kisilik degisikligi, saldirgan davranis ya da ici-
ne kapanma gibi psikiyatrik bulgularin varhgr SSPE icin uyarici
olmalidir. Ayrica bu hastalarda erken dénemde tani icin cekilen
beyin MRG incelemelerinin normal olabilecegi géz 6niinde bu-
lundurulmalidir.

Cikar Cakismasi ve Finansman Beyani
Bu calismada cikar cakismasi ve finansman destek alindigi be-
yan edilmemistir.
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